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Generalement, un deficit 
ou un exces hormonal induit 
une myopathie par atteinte 
de la synthese proteique 
ou des voies metaboliques 
energetiques. Ainsi, 
I’hypercorticisme, 

I’hyper- et I’hypothyroi'die, 
I’acromegalie entrainent 
un deficit musculaire, 
le plus souvent proximal. 
Occasionnellement, 
I’endocrinopathie peut induire 
une paresie plus ou moins 
generalisee en modifiant 
I’equilibre electrolytique 
transmembranaire: c’est le cas 
de I’insuffisance surrenale, 
des paralysies periodiques 
thyrotoxiques. Le diagnostic 
est aise devant un tableau 
evocateur, mais certaines 
endocrinopathies peuvent etre 
revelees par une atteinte 
musculaire. Par ailleurs, 
la myopathie cortisonique 
iatrogenique pose de reelles 
difficultes diagnostiques 
lorsque le patient est traite 
pour une myopathie 
inflammatoire. Le traitement 
des myopathies endocrines 
repose sur la correction du 
deficit ou de I’exces hormonal. 
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D eux formes d’ atteinte musculaire 
peuvent etre induites par un 
exces ou un deficit hormonal : une 
atteinte de type myopathique, en 
agissant sur la synthese proteique ou 
Factivite enzymatique, et une alteration 
de l’excitabilite en modifiant la 
concentration intramyocytaire et 
Fequilibre trans-sarcolemmique elec- 
trolytique (tableau I). Elies peuvent 
eventuellement reveler l’endocrinopathie. 
Leur diagnostic est essentiellement cli- 
nique, Felectromyogramme (EMG) 
etant souvent peu contributif et F etude 
histologique non specifique (tableau II). 

Hormones surrenales 

Myopathie cortisonique 

L’ exces en glucocorticoides, iatroge- 
nique ou non, entraine une myopathie 
dans 50 a 80 % des cas de maladie de 
Cushing, 1 et chez 20 % des patients 
traites par corticotherapie. 2 Les autres 
signes du syndrome de Cushing sont 
alors quasiment constants (tableau II). 
De debut insidieux, le deficit musculaire 
est proximal, affecte preferentiellement 
les membres inferieurs et epargne les 
muscles d’ innervation bulbaire. Les 
myalgies sont frequentes. Souvent 
severe, Fatrophie musculaire, qui pre- 
domine histologiquement sur les fibres 
de type II, est confirmee par l’image- 
rie par resonance magnetique (IRM), 
montrant en outre une infiltration 


graisseuse. 3 La creatine-kinase serique 
(CK) est normale ou basse. Classique- 
ment, Felectromyogramme ne montre 
pas d'activite de repos. A la contraction, 
les potentiels sont brefs et micro voltes. 

Diagnostic entre myopathie 
cortisonique iatrogenique 
et myopathie inflammatoire 

Au cours d’une corticotherapie introduite 
pour une myopathie inflammatoire, il 
est souvent difficile de rattacher une 
degradation musculaire a une poussee 
de la myosite ou au traitement. 4 
Sachant qu'une myopathie cortisonique 
demande du temps pour se developper, 
un deficit musculaire apparaissant au 
debut du traitement ou non accompa- 
gne d’un « facies cushingoide » est 
probablement lie a la myopathie 
inflammatoire, 5 conduisant a poursuivre 
voire augmenter les doses de cortisone. 
De meme, une elevation de la creatine- 
kinase ou une activite de repos spontanee 
a Felectromyogramme sont au moins 
en partie bees a F inflammation. 4 Nean- 
moins, l’absence d’elevation de la 
creatine-kinase n’exclut pas une myosite 
evolutive. En cas d’hesitation, l’imagerie 
par resonance magnetique musculaire 
et l’etude histologique peuvent etre 
utiles. 6 

Un cas particuher est la myopathie aigue 
survenant en secteur de reanimation chez 
des patients traites a fortes doses de corti- 
sone. 7 Divers facteurs semblent contribuer 
alarapidite d’ installation de Fatrophie 
et de la tetraparesie : immobilite, agents 
curarisants, infection concomitante. 

Traitement de la myopathie 
cortisonique 

II repose sur la suppression ou la 
reduction de l’exces cortisonique. La 
recuperation est longue, requerant 
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Tableau I 

Alterations musculaires histologiques 
et ultrastructurales decrites dans les endocrinopathies 
et mecanismes physiopathogeniques connus ou supposes 


Endocrinopathies 

Lesions histologiques possibles 

Perturbations metaboliques 

Exces de glucocorticoides 

atrophie des fibres (surtout type II) 
accumulation de glycogene (fibres IIA) 
accumulation lipidique sous-sarcolemmique 
agregation et vacuolisation mitochondriales 

hypercatabolisme protidique 
inhibition de la synthese protidique 
inhibition de la degradation du glycogene 
inhibition du metabolisme glucidique 

Insuffisance surrenale 

diminution du contenu glycogenique 

hypovascularisation musculaire diminution 
du potassium intracellulaire 
inhibition des pompes Na-K-ATPase 
membranaires 

HyperthyroTdie 

atrophie des fibres de types I et II 
accumulation de glycogene sous-sarcolemmique 
infiltration graisseuse 
degenerescence myofibrillaire 
anomalies morphologiques mitochondriales 
anomalies focales des tubules T 

hypercatabolisme protidique 

transition de la myosine vers des isoformes 

rapides 

activation des enzymes 

- de la glycogenolyse, glycolyse, 

- degradation des acides gras, mitochondriales 
activation des pompes Na-K-ATPase 
membranaires 

Paralysie periodique 
thyrotoxique 

dilatation des citernes terminales du reticulum 
sarcoplasmique 


Hypothyroidie 

necrose, atrophie ou hypertrophie des fibres 
noyaux augmentes en nombre 
centralisation nucleaire, fibres annulaires 
accumulation de glycogene et lipidique 
dilatation du reticulum sarcoplasmique 
central core 

anomalies morphologiques mitochondriales 
fragmentation et disorganisation myofibrillaire 

inhibition du metabolisme protidique 
transition de la myosine vers des isoformes 
lentes 

inhibition des enzymes de la glycogenolyse 
glycolyse, degradation des acides gras, 
mitochondriales 

inhibition des pompes Na-K-ATPase mem- 
branaires 

Acromegalie 

necrose et degenerescence vacuolaires 

hypertrophie des fibres 

gros noyaux a nucleoles proeminents 

proliferation et hypertrophie des fibres satellites 

accumulation de glycogene et de lipofuscine 

perte myofibrillaire 

epaississement des capillaires 

augmentation de l’oxydation des acides gras 
augmentation de la synthese proteique 
inhibition du catabolisme du glucose 
hypoxie musculaire par alteration des capillaires 

Hyperparathyroidie 

atrophie des fibres (type II) ± focalisee 
infiltration par polynucleaires 
degenerescence vacuolaire 
epaississement des parois arteriolaires 
accumulation de glycoproteines 

elevation du calcium intracellulaire par 
activation de l’AMPc 
ischemie musculaire 

Osteomalacie 

fibres de taille variable 
augmentation du nombre de noyaux 
infiltration graisseuse, fibrose interstitielle 
perte myofibrillaire 

diminution du calcium intracellulaire 


plusieurs semaines ou plus. La beta- 
methasone et la dexamethasone, repu- 
tees induire plus frequemment une 
myopathie, doivent etre, si possible, 
substitutes. 2 La prise de steroides un 
jour sur deux est recommandee. Du fait 
de l'hypercatabolisme, une supple- 
mentation protidique et l’exercice 
physique regulier peuvent prevenir 


F atrophie musculaire. Les medicaments 
bloquant la jonction neuromusculaire 
sont contre-indiques. 

Insuffisance surrenale 

Le desequilibre ionique de l’insuffi- 
sance surrenale (IS) provoque, chez 
25 a 50% des patients, une faiblesse 
musculaire generalisee et des crampes. 8 


L’atteinte des muscles respiratoires est 
rare mais le diagnostic d’ insuffisance 
surrenale doit etre evoque devant toute 
insuffisance respiratoire non expliquee. 
La creatine-kinase et Felectromyogramme 
sont habituellement normaux et la biopsie 
reste non specifique. Les troubles sont 
rapidement corriges par l’apport de 
gluco- et de mineralocorticoides. 
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Tableau II 

Resume des principales caracteristiques des myopathies endocrines 


Endocrinopathie 

Presentation clinique 

Enzymes musculaires 

Electromyogramme 

Particularites 

diagnostiques 

Exces en glucocorticoide 

deficit musculaire 

proximal 

atrophie 

normales 

potentiels brefs 
et microvoltes 

prise de poids, 
facies cushingo'fde, 
hypertension 

Insuffisance 

surrenale 

deficit generalise 
crampes 

normales 

normal 

hyperkaliemie 

Hyperthyroidie 

deficit musculaire 
proximal 

normales 

potentiels brefs 
et microvoltes 
parfois normal 

possibility de paralysies 
periodiques 

Hypothyroidie 

deficit musculaire 

proximal, 

myalgies 

augmentees 

souvent normal 
potentiels brefs, 
microvoltes et 
polyphasiques 
activite spontanee 
d’ insertion 

myxcedeme 

Acromegalie 

deficit proximal 
neuropathie 

moderement augmentees 

myogene ou normal 
neuropathie 

deformation osteo- 
articulaires 
syndrome du canal 
carpien 

Hyperparathyroidie 

deficit musculaire 
proximal 

normales 

diminution du nombre 
de potentiels 
potentiels polyphasiques 

hypercalcemie 

Osteomalacie 

deficit musculaire 

proximal, 

myalgies 

normales 

potentiels brefs, 
microvoltes et 
polyphasiques 

deformations osseuses 

Hypoparathyroi'die 

deficit modere 

moderement augmentees 


tetanie, hypocalcemie 


Certains patients insuffisants surrenaux 
developpent un tableau de paralysie 
periodique hyperkaliemique semblable a 
celui rencontre dans les formes familiales. 9 
11 se caracterise par une quadriparesie 
flasque associee a une hyperkaliemie, 
favorisee par F ingestion de potassium 
ou l’exercice physique. Son traitement 
repose sur F administration de glucose 
permettant la correction de la kaliemie. 

Hormones thyroVdiennes 

Myopathie hyperthyroi'dienne 

D’intensite independante du degre d’hy- 
perthyroidie, la frequence de la myopa- 
thie est de 60 a 80 %. 4 Elle peut surve- 
nir progressivement au cours d’une 
hyperthyroidie moderee de longue duree 
ou rapidement en cas de thyrotoxicose 
franche. 4 Les patients ages sont plus sen- 
sibles. Elle est marquee par une fatigue 


et une intolerance d’effort. Le deficit et 
l’atrophie musculaires affectent essen- 
tiellement les ceintures, a un moindre 
degre et plus tardivement les muscles 
distaux. Le deficit des muscles n’est pas 
proportionnel a leur atrophie. Une 
atteinte des muscles d’ innervation bul- 
baire et respiratoires est possible. 

Les taux seriques de creatine-kinase et 
de myoglobine sont generalement 
normaux. Une rhabdomyolyse est 
exceptionnelle . L’ electromy ogramme 
est anormal dans 80% des cas de myo- 
pathie clinique, montrant des potentiels 
brefs et polyphasiques. 10 La biopsie 
montre un muscle parfois normal ou une 
atrophie des fibres. 

Le traitement est celui de F hyperthyroi- 
die. Les |3-bloquants peuvent ameliorer 
la force musculaire, ainsi que la fonction 
respiratoire. La medecine physique est 
recommandee pour prevenir l’atrophie 
et les retractions articulaires. 


Paralysie periodique 
thyrotoxique 

Cette entite rare est surtout rencontree 
chez les Asiatiques, touchant 6 hommes 
pour une femme. Les patients presentent 
des attaques recurrentes de paresie, 
pouvant durer de quelques minutes a 
plusieurs jours, favorisees par une 
exposition au froid, un exces d’apport 
glucidique ou le repos apres un exercice. 11 
Le deficit peut se limiter aux groupes 
musculaires concemes par Fexercice 
ou etre generalise. Dans ce cas, le deficit 
conceme d’abord la musculature proxi- 
male pour s’etendre ensuite, mais il 
affecte rarement les muscles d’innervation 
bulbaire et les muscles respiratoires. 

Durant l’attaque, la kaliemie est gene- 
ralement abaissee mais peut etre nor- 
male. Le taux de creatine-kinase est 
dans les normes ou moderement eleve. 
Les muscles paralyses sont electrique- 
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ment silencieux. L’anomalie histolo- 
gique principale est une dilatation 
vacuolaire du reticulum sarcoplas- 
mique, similaire a celle rencontree 
dans la forme familiale. Dans 90% des 
cas, le traitement de la thyrotoxicose 
fait disparaitre les attaques. 

Myopathie hypothyroi'dienne 

Sa frequence est difficile a apprecier et 
elle peut survenir en dehors de tout 
contexte myxcedemateux. Les formes 
attenuees sont frequentes, caracterisees 
par une fatigabilite musculaire et des 
myalgies. 4,12,13 Dans les formes plus 
evoluees, il existe un deficit de la force 
musculaire contrastant avec une pseudo- 
hypertrophie. Sa distribution est celle 
d’une myopathie proximale, touchant 
surtout la ceinture pel vienne. L’ augmen- 
tation du volume musculaire predo- 
mine sur les muscles distaux. 3 Les 
formes atrophiques sont rares. Chez 
l’adulte, le tableau est souvent panache 
de myalgies et de crampes. Le mouve- 
ment est lent et le patient accuse une 
raideur musculaire. 14 La lenteur de la 
decontraction musculaire est caracte- 
ristique, marquee par un bourrelet 
myotonoide a la percussion du corps 
musculaire. Une rhabdomyolyse, voire 
une atteinte respiratoire, est possible. 2 
La creatine-kinase est habituellement 
elevee. L’electromyogramrne est souvent 
normal, mais une activite spontanee a 
F insertion (salves pseudomyotoniques) 
est parfois notee. En contraction, les 
potentiels peuvent etre microvoltes et 
brefs, le nombre de potentiels poly- 
phasiques augmente. Les syndromes 
canalaires sont classiques. L’histologie 
peut montrer de nombreuses altera- 
tions non specifiques. 121S L’imagerie 
par resonance magnetique confirme 
1" hypertrophie des muscles qui paraissent 
oedematies. 3 Le traitement repose sur 
l’opotherapie substitutive. 

Hormones hypophysaires 

Acromegalie 

Cinquante pour cent des patients acro- 
megales presentent une fatigue et une 
intolerance a l’exercice. Avec la pro- 
gression de la maladie apparait insi- 
dieusement un deficit contrastant avec 
une hypertrophie musculaire. 1618 Une 
neuropathie hypertrophique et des 


compressions canalaires sont communes. 
Les enzymes musculaires (creatine-kinase, 
aldolase) peuvent etre moderement 
augmentees. L’electromyogramme 
montre dans 50 % des cas des anomalies 
myopathiques. L’etude histologique 
n’est pas specifique. Le traitement est 
celui de T acromegalie. 

Insuffisance hypophysaire 

Elle provoque une fatigabilite et un 
deficit musculaire severes, malgre une 
relative preservation de la masse mus- 
culaire. 19 Chez l’adulte, le deficit est 
essentiellement lie a l’hypothyroidie et 
l’insuffisance corticotrope. Cependant, 
les patients traites par l'hormone de 
croissance (GH) pour retard statural 
voient augmenter significativement 
leur masse et leur force musculaires. 20 

Hormones 
du metabolisme 
phosphocalcique 

HyperparathyroYdie 

L’hyperparathyroidie (HPT) primaire 
provoque chez 25 % des patients une 
myopathie proximale symetrique 
epargnant les muscles d’innervation 
bulbaire et une raideur musculaire dou- 
loureuse sans myotonie. 2,4 Les reflexes 
sont vifs. Le deficit, non correle a la 
calcemie, peut etre suffisamment severe 
pour entraver la marche. La creatine- 
kinase et l’aldolase sont normales. 
A Telectromyogramme, les potentiels 
ont une amplitude diminuee avec une 
frequence accrue de potentiels poly- 
phasiques. 

Dans T insuffisance renale avec hyper- 
parathyroidie secondaire, un tableau 
similaire peut etre rencontre. 21,22 Outre 
les alterations myopathiques, l’elec- 
tromyogramme montre une diminution 
des vitesses de conduction nerveuse 
(VCN) et des signes de neuropathie 
sensitive distale. Creatine-kinase et 
aldolase sont generalement normales. 
Dans de rares cas cependant se deve- 
loppe une myopathie ischemique avec 
une elevation des creatine-kinases, une 
myoglobinurie et une gangrene cutanee. 

HypoparathyroYdie 

Elle se complique rarement d’une 
myopathie. Deficit musculaire et ele- 
vation de la creatine-kinase sont rela- 


tivement moderes et se resolvent par le 
traitement calcique et la vitamine D. 23 
Une elevation de la creatine-kinase 
sans deficit moteur a aussi ete rapportee 
dans la pseudohypoparathyroidie : 4 
le taux de creatine -kinase se normalise 
avec le traitement par calcium et vita- 
mine D. 

Osteomalacie 

Une myopathie proximale avec deficit 
musculaire, atrophie et myalgies se 
developpe chez 50 % des patients 
atteints d’osteomalacie. 22,24 L’electro- 
myogramme est de type myopathique. 
Comme dans la myopathie uremique, 
une diminution moderee des vitesses 
de conduction nerveuse peut etre 
observee. 

Conclusion 

Une endocrinopathie doit etre syste- 
matiquement evoquee devant toute 
myopathie ou dysfonctionnement mus- 
culaire. Le diagnostic est essentielle- 
ment clinique et doit etre confirme par 
les dosages hormonaux. Plus delicat 
est celui de myopathie cortisonique 
iatrogenique chez les patients traites 
pour une myopathie inflammatoire. ■ 


Summary 

Endocrine myopathies 

Pierre Kaminsky 

Disturbances in the endocrine system 
induce a myopathy by acting on protein 
synthesis or on energetic metabolic path- 
ways. Thus, a proximal myopathy is seen in 
hypercorticism, hyper- or hypothyroidism 
and acromegaly. On the other hand, endocrine 
disorders modify the transsarcolemmal 
balance in electrolytes, inducing generali- 
zed paresia, as in adrenal insufficiency or in 
thyrotoxic periodic paralysis. The diagno- 
sis is usually easy if a muscle disorder 
occurs in a complete clinical feature of 
endocrinopathy but a myopathy may reveal 
it. Moreover, the steroid myopathy induced 
by iatrogenic glucocorticoid excess may 
lead to confusion in patients treated for an 
inflammatory myopathy. The treatment of 
endocrine myopathies is based on the cor- 
rection of the hormonal disorder. 
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